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Özet
Nevoid bazal hücreli korsinom sendromu, otozomal dominant kal›t›ml› genetik bir hastal›kt›r. Klinik bulgular› multipl bazal hücre-
li karsinom, çenede odontojenik kistler, el ve ayakta çukurlaﬂm›ﬂ çöküklükler, iskelet anomalileri, ektopik kalsifikasyonlar ve çok
say›da anormallik ile karakterizedir. Biz çocuk hastada bazal hücreli karsinomun akrokordon görünümlü sapl› papüllerle prezente
oldu¤unu sunduk. Buna dayanarak çocuklarda gözlenen akrokordon benzeri lezyonlar›n bazal hücreli karsinom için bir uyar›c› ola-
bilece¤i ve erken tan› amac›yla akrokordonlardan biyopsi al›nmas› gerekti¤ini düﬂünmekteyiz. (Türkderm 2010; 44: 96-8)
Anahtar Kelimeler: Bazal hücreli nevus sendromu, nadir hastal›k
Summary
Nevoid basal cell carcinoma syndrome is a genodermatosis with autosomal dominant inheritance. Its clinical findings include
multiple basal cell carcinomas, jaw cysts, pitting of the hands and feet, skeletal abnormalities, ectopic calcifications, and other
less common abnormalities. We describe the development of pedunculated papules in a child with a clinical appearance of
acrochordons that when removed showed basal cell carcinoma. These findings suggest that acrochordon in a child may be a
sign leading to early diagnosis and deserve biopsy. (Turkderm 2010; 44: 96-8)
Key Words: Basal Cell Nevus Syndrome, rare disease
Giriﬂ
Nevoid bazal hücreli karsinom sendromu (NBHKS,
Gorlin sendromu), multipl bazal hücreli karsinom
(BHK), çenede odontojenik kistler, el ve ayakta çu-
kurlaﬂm›ﬂ çöküklükler, iskelet anomalileri baﬂta ol-
mak üzere çok say›da bulgu ile karakterize otozomal
dominant geçiﬂli bir hastal›kt›r
1. Erken çocukluk ça-
¤›ndan itibaren çok say›da bazal hücreli karsinomlar
görülmeye baﬂlar
1. NBHKS bulunan olguyu; sendro-
mun nadir görülmesi nedeniyle ve klinik olarak bazal
hücreli karsinomlar›n yumuﬂak sapl› papül gibi görü-
nebilece¤inden yanl›ﬂl›kla akrokordon tan›s› alabil-
mesi nedeniyle sendroma dikkat çekmek amac›yla
sunmaktay›z. 
Olgu
On bir yaﬂ›nda erkek hasta; sekiz y›l önce ilk olarak
al›n ve sa¤ göz kapa¤›nda baﬂlay›p boyun ve kar›na
yay›lan çok say›da kabar›kl›k ﬂikayetiyle klini¤imize
baﬂvurdu. Hastan›n özgeçmiﬂinden sekiz y›l önce me-
dulloblastom nedeniyle opere oldu¤u, 2 y›l kemote-
rapi ve radyoterapi ald›¤› ö¤renildi. Hastan›n anne
ile babas› aras›nda akrabal›k öyküsü yoktu. Annesin-
de bazal hücreli karsinom öyküsü d›ﬂ›nda ek bulgu
yoktu. Di¤er kardeﬂlerinde patolojik bulgu tespit
edilmedi. Olgunun mental durumu normal olarak
de¤erlendirildi. Fizik muayenesinde baﬂ bölgesinde
frontal belirginleﬂme, makrosefali, hipertelerizm ve
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mevcuttu. Dermatolojik muayenesinde sa¤ frontal bölgede
1cm çapl› k›rm›z›-mor renkte nodül (Resim 1), sa¤ üst göz ka-
pa¤› iç yüzde 1,5 cm çapl› nodül (Resim 1), umblikus etraf›n-
da (Resim 2) ve boyunda (Resim 3) çok say›da  2-4 mm çapla-
r›nda, baz›lar› kahverengi baz›lar› deri renginde sapl› yass›
papüller izlendi. Sa¤ frontal bölgedeki, göz kapa¤›ndaki no-
düler lezyonlara histopatolojik incelemelerin sonucu bazal
hücreli karsinomla uyumlu bulundu. Akrokordon benzeri
lezyonlardan al›nan biyopsi keratinize çok katl› yass› epitel-
le örtülü dokuda epitel alt›nda d›ﬂ k›sm›nda palizatlaﬂma
gösteren hücrelerle döﬂeli solid kitleler oluﬂturan uniform
görünümde bazal hücrelerden meydana gelmiﬂ tümöral ya-
p› olarak de¤erlendirildi (Resim 4). Olgunun tam kan say›m›,
karaci¤er ve böbrek fonksiyon testleri, idrar analizi, parat-
hormon, prolaktin, FSH, LH, TSH, testesteron, kortizol düzey-
leri normal s›n›rlardayd›. Kardiyolojik muayenesi normal
olan olguda, normal ekokardiyografi ve EKG bulgular› ile
kardiyak aç›dan herhangi bir patolojik bulgu saptanmad›.
Olgunun el ve ayak grafilerinin de¤erlendirilmesinde ayak-
larda pes planus d›ﬂ›nda bozukluk saptanmad›. Hastaya çok
say›da bazal hücreli karsinom, makrosefali, frontal belirgin-
leﬂme, hipertelorizm, pes planus ve öyküde bulunan medul-
loblastom göz önüne al›n›larak NBHKS tan›s› kondu.
Tart›ﬂma
NBHKS, yüksek penetransl› otozomal dominant kal›t›ml› ge-
netik bir hastal›kt›r. “Patched” 1 tümör süpresör gendeki ve
daha az olarak “sonic hedgehog” veya “smoothened” genler-
deki mutasyonlar bu sendromdan sorumludur
2,3. Sendromun
beﬂ major komponenti; çok say›da BHK, çene kistleri, konjeni-
tal iskelet anomalileri, ektopik kalsifikasyonlar, avuç içi ve
ayak tabanlar›nda çukurcuklard›r
1. Fasyal dismorfizm (makro-
sefali, yar›k damak ve dudak), çeﬂitli göz anomalileri  görüle-
bilir. Hastalar›n %5’inde mental retardasyon gözlenir
4.
NBHKS da BHK’ lar erken yaﬂta görülmeye baﬂlar ve genelde
çok say›da olurlar. BHK’lar minik deri rengi papüllerden geniﬂ
ülsere plaklara kadar de¤iﬂebilen farkl› ﬂekillerde gözlenebilir
4.
Tümörlerin ço¤u BHK’dan çok küçük melanositik nevuslar ya da
akrokordonlara benzeme özelli¤ine sahiptirler
5. Vücudun her-
hangi bir yerinde gözlenebilse de yüzün orta hatt›nda bilhassa
göz kapaklar›, periorbital alan, burun, üst dudak, yanaklarda
belirgin tutulma e¤ilimi vard›r
4,6. Bizim hastam›zda yüzde sa¤
üst göz kapa¤›nda ve sa¤ frontal bölgede BHK bulunmaktayd›
ve ek olarak boyun ve kar›nda da multipl BHK’lar mevcuttu.
Yüzdeki BHK’lar klasik BHK görünümünde olsa da boyun ve ka-
r›ndakiler kahverengi-deri renginde minik papüller ﬂeklindeydi
ve klinik olarak akrokordona benzemekteydi. 
Resim 2. Göbek çevresinde çok say›da 2-4 mm çaplar›nda,
kahverengi-deri renginde yass› papüller
Resim 3. Boyun etraf›nda sapl›, çok say›da 2-4 mm çaplar›nda,
kahverengi-deri renginde yass› papüller
Resim 4. Epitel alt›nda atipik bazal hücrelerden oluﬂmuﬂ solid
adac›klar oluﬂturan tümöral yap› (H&E X100)
Resim 1. Sa¤ frontal bölgede 1 cm çapl› k›rm›z›-mor renkte
nodül, sa¤ üst göz kapa¤› iç yüzde 1,5 cm çapl› nodüler lezyon
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dibulada görülür, maksillada da izlenebilir. Genellikle ilk de-
kadda oluﬂur
4. Diﬂ deformitelerine yol açabilir. Bizim hastam›z-
da da radyolojik olarak tespit edilmiﬂ çene kistleri mevcut de-
¤ildi ama diﬂlerde düzensizlik mevcuttu. ‹skelet anomalilerine
s›k rastlan›r. Spina bifida, kaburga anomalileri, skolyoz, kifoz,
k›salm›ﬂ metatars ve metakarpal kemikler bunlardan baz›lar›-
d›r
4. Bizim hastam›zda pes planus d›ﬂ›nda iskelet anomalisine
rastlanmad›. Avuç içi ve ayak taban› çukurcuklar› genellikle
ikinci dekattan sonra belirginleﬂirler. Histolojik olarak bazolo-
id proliferasyon gösterse de lezyonlar ilerlemez ve BHK gibi
davranmazlar. Bizim hastam›zda palmoplantaer pitting göz-
lenmedi. Göz, genitoüriner ve kardiyovasküler patolojiler göz-
lenebilir. Hastalar›n yaklaﬂ›k %5-10’nunda santral sinir sistemi
tümörleri mevcuttur; en s›k medulloblastom görülür
4. NBHKS’
da erken ölümlerin en s›k nedenidir. Bizim hastam›z›n öykü-
sünde de medullobastom mevcuttu.
Tan› NBHKS kriterlerinin araﬂt›r›lmas›yla konulur. Gen mu-
tasyon analizleri tan›y› destekleyicidir
4. NBHKS major tan›
kriterlerinden en az ikisi veya bir major kriterle birlikte iki
minör kriterin bulunmas›yla tan› konulur (Tablo 1)
7. Hasta-
m›zda major kiriterlerden; yirmi yaﬂ›ndan önce görülmeye
baﬂlanan multiple BHK,  minör bulgulardan ise frontal belir-
ginleﬂme, makrosefali, hiperteleroizm, iskelet anomalisi ola-
rak her iki ayakta pes planus ve medulloblastomdan oluﬂan
dört bulgunun varl›¤› ile NBHKS tan›s› kondu.
Ay›r›c› tan›da akrokordon, Bazex sendromu, trikoepitelyo-
ma papülosum multipleks ve Muir-Torre’s sendromu, Rombo
sendromu, Brooke sendromu düﬂünülmelidir
4. 
Hastal›k, yaﬂam boyu sürecek izlem ve tedavi süreklili¤i gerek-
tirdi¤inden, mümkün olan en az yan etkili ve invaziv olmayan
tedavi seçenekleri tercih edilmelidir. Genetik dan›ﬂmanl›k ve-
rilmesi önemlidir. Bu sendromun erken tan›s› ve hastan›n er-
ken dönemden itibaren güneﬂten korunmas› yaﬂam boyu gö-
rülecek tümör say›s›n› azaltmada yard›mc› olabilir. BHK’lar›n
say›s› az oldu¤unda cerrahi tedavi önerilir; di¤er tedavi seçe-
nekleri lazer ablasyon, fotodinamik tedavi ve topikal kemote-
rapidir. Vitamin A anologlar› yeni BHK oluﬂumunu engelleye-
rek koruyucu olabilir. NBHKS’lu hastalar›n çevresel mutagen-
lere karﬂ› duyarl› olmas› nedeni ile UV, sitostatik ve immün-
supresif tedavilerden mümkün oldu¤unca kaç›n›lmal›d›r. Er-
ken yaﬂlarda görülebilen medulloblastom tedavisinde kullan›-
lan radyoterapi sonras›nda, özellikle tedavinin uyguland›¤›
bölgelerde çok say›da BHK geliﬂmesi tedavide radyoterapiden
kaç›nman›n önemine dikkati çekmektedir
8. 
Sonuç olarak akrokordon benzeri lezyonlarla baﬂvuran ço-
cuklar BHK olas›l›¤› göz önünde tutularak biyopsi ile NBHKS
aç›s›ndan de¤erlendirilmelidir. Al›nan biyopsiler hastal›¤›n
erken tan›s›nda yard›mc› olacakt›r.
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Tablo 1. Nevoid bazal hücreli karsinom sendromu tan› kriterleri
Major kriterler Minör kriterler
1- Yirmi yaﬂ›ndan önce görülmeye 1- Makrosefali
baﬂlayan multiple BHK 2- Konjenital anomaliler:
2- Çenede histopatolojik olarak yar›k damak-dudak, frontal 
gösterilmiﬂ odontogenik keratokistler belirginleﬂme, hipertelorizm
3- Palmar veya plantar pitting (3↑) 3- Di¤er iskelet anomalileri:
4- Kaburga anomalileri Sprengel hastal›¤›, sindaktili
5- Birinci derece akrabalarda NBHKS 4- Overyan fibroma
5- Medulloblastom  
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